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SummaηIn  order to evaluate brainstem function in spinocerebellar degeneration 
(SCD)， brainstem auditory evoked potentials (BAEP) and blink reflex (BR) were recorded 
in 63 cases of SCD (M: Fニ 39:24， 52.8土10.4y. 0.) : 13 cases of Menzel type olivo-ponto 
cerebellar atrophy (MOPCA)， 26 of sporadic olivo-ponto-cerebellar atrophy (SOPCA)， 5 of 
Holmes type cortical cerebellar atrophy (HCCA) and 19 of late cortical cerebellar atrophy 
(LCCA). Atrophy of the brainstem was also checked by using the MRI in 42 out of 63 cases 
(M: F=28: 14， 52.4:t9.9 y.o.). Age-sex matched persons with muscle contraction head-
ache or cervical spondylosis war used as controls. 
Latencies of 1， II， V， I-III， I-V and III-V were measured on BAEP. Amplitudes of 1 
(ampI)， II (ampIII) and V (amp V) and ratios of amplitude (III/I， V /1 and V /III) were 
obtained. R1 latencies of BR were estimated. Then facial nerve distallatencies (D) were 
measured to calculate R1/D. Right-left differences of R1 (ムR1)，D (ムD)and R1/D (ムR1
/D) were calculated. Area ratios of pons to posterior fossa (Po) and 4th ventricle to 
posterior fossa (Ve) were evaluated by using the MRI. Diameter ratios of midbrain 
tegmentum to cerebral cortex (Te) were also calculated. Correlation coefficients of these 
parameters were examined. 
Prolongations of II， V， 1-II and 1-V， decrease of ampIII and III/I and increase of V 
/II were statistically significant in BAEP of MOPCA and SOPCA. 
A remarkable difference of R1 and R1/D in MOPCA and SOPCA from normal controls 
was observed. Significant correlations of Ve to ampIII， III/I， V /III， R1 and R1/D were 
observed. PO had significant correlations to II， V， I-III， I-V， ampIII， III/I， V /II， R1 and 
R1/D， AmpIII， II and III/I showed remarkable correlations to R1 and R1/D. 
From these results MOPCA and SOPCA have the brainstem dysfunction， which can 
be evaluated by II， I-III， ampIII， III/I， R1 and R1/D. Pontine atrophies judged in MRI 
have significant correlations to these parameters in SCD. 
Index Terms 
brainstem auditory evoked potential， blink reflex， MRI， spinocerebellar degeneration， 
pontine atrophy 
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基準内こ従って診断された SCD63例(男 39例，女 24
例，平均年齢52.8土10.4歳〕で，遺伝性オリーブ橋小脳
萎縮症 (Menzel型)13例 CMOPCA(男 8例，女 5例，
平均年齢 45.5:t8.8歳)J，オリーブ橋小脳萎縮症(孤発
型)26例 CSOPCA(男 16例，女 10例，平均年齢 55.1
土8.1歳月，遺伝性小脳皮質萎縮症 (Holmes型) 5例
CHCCA (男 4例，女 1例，平均年齢40.8土5.9歳)J， 
晩発性小脳皮質萎縮症〔孤発型)19例 CLCCA(男 11
例，女 8例，平均年齢 57.8:t9.8歳)Jであった(表
1).これら SDC63例中 42例(男 28例，女 14例，平均
年齢 52.4:t9. 9歳)， うち MOPCA7例(男 4例，女 3
例，平均年齢 43.7士8.4歳)， SOPCA 20例(男 14例，
女 6例，平均年齢 55.8士8.0歳入 HCCA4例(男 3例，
女 l例，平均年齢 39.0土5.2歳)， LCCA 11例〔男 7例，
女4例，平均年齢56.6士7.2歳〉では脳幹萎縮の程度を


















軸である X軸に対する垂線をおろし 1，I， V波頂点、
前後の陰性頂点を結んだ基線までの高さを振幅として各
波形の振幅を測定した.また I波に対するI波振幅比(II
/1)， 1波に対する V波振幅比 (V/1)およびI波に対






























点潜時 (P<O.01)， I-III波頂点間潜時 (P<O.OO1)およ
びI-V波頂点間潜時 (P<O.Oのであった (Table2). 
個々の症例について検討を行ったところ，潜時が健常者
の平均+2SD以上の潜時延長を示した症例数は SCD全
体中で， II波頂点潜時 8%，V波頂点潜時 8%， 1 -II波
頂点間潜時 11%，I-V波頂点間 10%であった (Table
1). 
振幅および振幅比についてはSCDで健常者に比して
有意な変化を認めたのはII波振幅 (P<O.OO1)， II/ 1 (P 
<0.01)およびV/II (P<O.01)であった.病型別に検
討したところ MOPCA，SOPCA群で同様にII波頂点潜
時 (MOPCA， SOPCA: P<O.OO1)， V波頂点潜時
(MOPCA: P<O.Ol， SOPCA: P<0.05)， I-III波頂点
N ormal control 
58 y. o. F巴male
Fig. 1.1. M巴thodof measurem巴ntof amplitud巴 of
brainstem auditory evoked potentials 
(BAEP). 
間潜時 (MOPCA，SOPCA : P < 0.001)， 1 -V波頂点間
潜時 (MOPCA，SOPCA: P <0.01). I波振幅
(MOPCA， SOPCA: P <0.001)， II / 1 (MOPCA， 
SOPCA: P<O.OO1)およびV/II (MOPCA， SOPCA: P 
<0.001)の有意な変化が認められたが， HCCA， LCCA 











ろMOPCA，SOPCAで右 R1潜時 (MOPCA，SOPCA : 
P<O.OO1)，左 R1潜時 (MOPCA，SOPCA: P<O.OOl) 
の延長，右 R1/D(MOPCA， SOPCA: P<O.OO1)およ
び左 R1/D(MOPCA， SOPCA: P<O.OO1)の増大が認









A/B : Tegmentum Diameter Ratio 
Fig. 1.2. Method of measurement of latency of blink Fig. 2. Method of measurement of 4th Ventric1巴/
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N ormal control 
53 y目 o.Male 
Case 9 








35 y. o. Mal巴
Holmes type 
cortical cerebellar atrophy 
Case 54 
60 y. o. Femal巴
Late 
cortical cerebellar atrophy 
Fig. 3. BAEP in normal control， Menz巴1type olivo-ponto-cerebellar atrophy 
(MOPCA)， sporadic olivo-ponte-c巴rebellar atrophy (SOPCA)， 
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N ormal control 
58 y. o. Mal巴
彦敏西(24 ) 
Case 1 












59 y. o. Female 
Lat巴
cortical cerebellar a trophy 
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Fig. 4. R1 latencies in normal control， M巴nzeltype olivo-ponto-cerebellar 
atrophy (MOPCA)， sporadic olivo-ponto-cerebellar atrophy 
(SOPCA)， Holmes type cortical cereb巴llaratrophy (HCCA) and lat巴
cortical c巴r巴b巴llaratrophy (LCCA) 
LCCAでは健常者に比して有意な差異を認めなかった.
第W脳室面積比と橋面積比の間には強い相関が認められ




(MOPCA， SOPCA: P<O.OOl)しており， LCCAにつ
いても軽度増大 (P<0.02) している事が認められた
(Table 4， Fig.5).橋面積比は健常者に対し MOPCA，
SOPCAで有意に低下 (P<O.OOl)していたが， HCCA， 
脊髄小脳変性症における脳幹機能の電気生理学的検討 (25 ) 
Fig.広 MRimages. (A) normal control. (B) Case 9 (52 y. o. Female) Menzel type o1ivo-ponto 
cerebellar atrophy. (C) Case 30 (61 y. o. F巴male)Sporadic olivo-ponto-cereb巴llaratrophy. (D) 
Case 40 (35 y. o. Mal巴)Holmes type cortical cerebellar atrophy. (E) Case 54 (60 y. o. Female) 
Late cortical cerebellar atrophy. 
(Table 5) められたものは，被蓋横径比については年齢 (Rニ
a)被蓋横径比と各測定値の関係 0.381， P<0.02， Y=-3.65X+108.67， Fig目7)と I波
SCDでの被葦横径比と年齢， BAEPおよび BR聞の相 潜時 (R=-0.331， P<O. 05)であった.被蓋横径比が年
互相関係数を検討したところ脳幹萎縮と有意な相関の認 齢と負の相関関係をもっ傾向は健常者でも認められた
(26 ) 小西敏彦
Table 4. Tegm巴ntum/cerebral diam巴ter，4th v巴ntricle/
post. fossa and pons/post. fossa. in MRI 
T(%)* V(%)*水 P(%)*** 
controls 15.3:1:1.1 2.5:10.9 6.7:1:0.6 
(Nニ 45) 2) 
SCD 15. 4:!: 1. 4 4.5土1.9 4目8士3.3
(N=42) 2) 2) 
MOPCA 15.1士0.6 5.7土1.7 3.9土2.2
(N=7) 2) 2) 
SOPCA 15.6土1.3 5.2:1:1.8 4.0:1:1.5 
(N=20) 
日CCA 15.4土0.7 2.7士0.7 6.0士0.8
(N=4) 1) 
LCCA 15.3士0.7 3.3土0.8 6.4土0.4
(N=ll) 
MOPCA : Menzel type olivo-ponto-cerebellar atrophy 
SOPCA : Sporadic olivo-ponto-cerebellar atrophy 
HCCA: Holmes type cortical cerebellar atrophy 
LCCA : Late cortical cerebellar atrophy 
ホT:Tegmentum/Cerebral diameter 
**V: 4th Ventric1巴/Post.Fossa 
M 栴P: Pons/Post. Fossa 



















A:Late cortical cerebel町 atrophy
Fig. 6. R巴lationbetween Pons/Post. Fossa and 4th Ventricle/Post. Fossa 
(R = 0 . 332， P < 0 . 02， Y = -2 . 62 X十96.29，Fig目 8) 0.001， Y=-0.30X+2.98， Fig.10)およびV/IlI (Rこ
が，健常者での回帰直線の傾きが 2.62に対して， SCD -0.472， Pく0.001) であった.各症例毎に検討しても
では 3.65と高値であったが有意な差異はなかった MRI上での第N脳室面積比の高値な症例U9 (52歳，女
b)第W脳室面積比と BAEPの関係 性， MOPCA)および症例 30(61歳，女性， SOPCA) 
第W脳室面積比と BAEP聞で有意な相関関係を示し では BAEPのI波形成が乏しいが，第W脳室面積比が低
たものは，IlI波振幅 (R=-0.608， P <0.001， P < 値な症例U40 (35歳，男性， HCCA)および症例U54 (60 
脊髄小脳変性症における脳幹機能の電気生理学的検討 (27 ) 
Age(y. ) 
N=42 
Y=-3. 65X+l08. 67 
R=-O. 381 
P<0.02 
。 . 0 
60 
。 "'. . 00 n 0 、，、
一 8 企~ -A 
• • 
A 
-A o . -. 。∞¥O 。• 。• . ."， . 
LH 'i5 
Tegmenlum/Cerebral diameler(%) 
Fig. 7. Relation between Tegmentum / C巴r巴bral











Tegmcnlum/Cerebral d i ameler(目)
.:Normal conlrol 
Fig. 8. R巴lation between Tegmentum / Cerebral 



































A;l!olles t，ype cortical cerebellar atrophy 
.t.:Late回目lcalcerebellar atrophy 
Fig. 9. Relation betwe巴n4th Ventricle/Post. Fossa 











o i 。. o. 
.0 




A.:lolmes type cortical cerebellar atrO¥lb)' 
A:Late cortlcal cerebelar alroptJy 
Fig. 10. Relation between 4th Ventricle/Post. Fossa 
and II/I. 
0.379， P<0.02，右:R=O.344， P<0.05)と左右R1/
D (左:R =0.353， P <0.05， Y =0.09 X +3.38， Fig. 




波頂点潜時 (Rニ 0.348， P<O.Ol)， V波頂点潜時 (R
二一0.334， P <0.05)， 1 -1II波頂点間潜時 (Rニ-
0.620， P<O.OOl， Yニ 0.04X十2.40，Fig.13)， I-V 
波頂点間潜時 (R=-0.435，P<O.Ol， Y=-0.05X+ 
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(30 ) 小西敏彦
!1 CR=-0.517， P<O.OO1)およびv!mCR=-0.410， 右:R= -0.415， Pく0.01，Y=-0.10 X+4.27， Fig.16) 
P<O.01)であった. で有意な相関が認められた.
e)橋面積比と BRの関係 f )BAEPとBRの関係
橋面積比と BR聞では左右 R1潜時〔左:R=0.355， BAEP潜時と BR聞の関係ではm波潜時と左右 R1潜
P<0.05，右:R=0.417， P<O.01)と左右 R1!DC左: 時(左 Rニ 0.353，P <0.01，右 :Rニ 0.373，P < 
R=-0.402， P<O.Ol， Yニ -O.011X+4.29，Fig.15， 0.01)， m波潜時と左右 R1!D潜時〔左:R=O.344， P< 
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.:Henzel type olvo-ponto-cerebelar atr即hy ・Henzellype 01 IvO"-polo-cerebelar atrophy 
o:SporadlcolvD叩叩to-cerebelaratr即hy =羽目tlcolivo-poto-cerebelar at.町村
..:101圃悶 lypecortlcal ce['ebelar atrophy ..:lIo¥lIes ty開 cortl回 Icerebelar・tr酬もY
A:Late cort1回1cerebelar atrophy b.:l.ate cortlcal cerebelar alr即!~
Fig. 11. R巴lationbetween 4th Ventric1e!Post. Fossa Fig. 12. Relation between 4th Ventric1e!Post. Fossa 
and Left R1/D. and right R1/D. 
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e:Henzel type oHvo-p回 to-cerebelaralrophy 
o:Sporadic olvo-ponto-cerehelar atrophy 
.4:Holmes type cortical cerebelar atrophy 
.d.:Late cortlcal cerebelar atrophy 
Fig. 13. Relation between Pons!Post. Fossa and I-II. 
脊髄小脳変性症における脳幹機能の電気生理学的検討
0.01， Y=O.l1 X+3.56， Fig.17，右 R=0.348，P< 
0.01， Y=0.12 X十3.52，Fig. 18)で有意な相関が認めら
れた. BAEP振幅と BRの関係ではI波振幅と左右 R1








左D潜時 (Rニ0.662，P<O.OO1)， 左D詩害時とム D(R 
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.4.!lolmes lype cortlcal cereuelar alrophy 
A:Lale田町tlcalcrebelar alrophy 
Fig. 17. Relation b巴tween left R1/D and peak 








































MOPCAではそれぞれ 23%， 15 %， 23 %， 8 %， SOPCA 









いる.Gilroy & Lynnll)は3例の OPCAで，また Nuwer
et al.17)は5例の OPCAで、1Il， V波頂点潜時の延長が全
例に認められたと報告しており， Satya-Murti et al.16)は
4例の Fri巴dreich病症例と 2例の OPCA症例で検討を
行い， OPCAで潜時の延長が認められなかったとしてい
る. Hammond & Wilder12)は2例の OPCAで1例は正
常 1例ではII，V波頂点潜時の延長を報告している.
著者ら21)がOPCA6例 (MOPCA4例， SOPCA 2例〉
で32:t8.8ヶ月の期聞をおいて経時的 BAEP変化を検
討したところ， II波頂点潜時， I-III波頂点間潜時 1-
V波頂点間潜時の延長が認められた.観察期間の最も長
期であった 2例では各頂点潜時が正常上限を逸脱してい
τE了寸ightR 1/日 た.SCDでの BAEP潜時につき，報告者により結果の異
・:加zelIype 01叶問lrce問旧lIar山 Opll)' なるのは Fujitaet al.10)は8Hz， 100 dBSLで， Gilroy& 
o:Sporadlc olvQ-'ponto-cer 
:2!?:J[lLitJZ12:士JZJt剛 Lynn1
Fig. 18. Relation between right R1/D and peak 度，音圧などの刺激条件の違いや被験者の擢病期間の違
latency of II. いから生ずるものと考えられる.今回の著者による検討
脊髄小脳変性症における脳幹機能の電気生理学的検討 (33 ) 
から， MOPCA， SOPCAでは頂点潜時，頂点間潜時が有 山14)らはSOPCA8例中2例で， MOPCA 3例全例で
意な延長を示すが，健常者の平均十2SD以上の潜時延 R1潜時の延長およびR1波形消失等の異常が認められ
長を示す症例は少数で， HCCA， LCCAでも潜時延長を た事を報告している.しかしいずれの検討でも D潜時を
示す症例があった.この事はMOPCA，SOPCA全体と 測定しておらず末梢神経障害による影響を考慮していな
しては，統計学的には健常者に比して BAEP潜時の延長 い， Kimura刊はR1評価の際にD潜時を測定し，これに
を示すが，個々の症例についてはBAEP潜時の測定によ 対する R1潜時の比率を示す R1/Dを算出し，顔面神経
り必ずしも MOPCA，SOPCAとHCCA，LCCAの判別 末梢部での遅延の影響を検討する事を勧めている.著者
はできるとは限らない事を示すものである. ら25)のD潜時を考慮した検討では， OPCAで高率に BR
今回 SCDのBAEP振幅を性，年齢対比を行なった健 のR1潜時延長が認められ，特にMOPCAでこの延長が
常者のものと統計的に比較検討したところ，振幅および 認められ， R1/Dも増加していた.OPCAでは病理学的
振幅比についてはII波振幅， II/ 1の低下， V /IlIの増加 には橋腹側の著明な萎縮や，橋核神経細胞の脱落，萎縮
が認められた.病型別に検討したところ MOPCA， は報告されているが，三叉神経核や顔面神経核の異常を
SOPCAで同様の変化が認められ， HCCA， LCCAでは 報告したものはない.今回の検討で全病型とも D潜時は
有意な変化は認められなかった.個々の症例毎に検討し 正常範囲内にあったが， MOPCA， SOPCAでR1潜時の
たところ， II波振幅， II/ 1が健常者の平均一2SD以下 延長， R1/Dが増大していた事は，両者の脳幹での三叉神
の振幅低下を示したものは存在しなかったが， V /IIが健 経と顔面神経聞の反射弓に異常が存在することを示して
常者の平均十2SD以上の振幅比増加を示す症例はSCD いるものと考えられた.











幅の分析が有用で， MOPCA， SOPCAとHCCA，LCCA 討した報告別27)は幾つかある. コンピューター断層撮影
の鑑別には， BAEP潜時よりも V/III測定が有用である (computed tomography， CT)により SCDの脳幹萎縮
と考えられた. の程度を定量的に検討を行なった報告27)では， OPCAIこ
2. 瞬目反射R1潜時の延長 おいては発病から検査時までの経過年数と第IV脳室拡大
SCDでの BRの検討は少ない.今回の研究ではSCD の程度の間に有意な相関が認められるが， OPCAと
における R1潜時は健常者に対して，左右の有意な延長 LCCA聞で第IV脳室拡大の程度に有意差がなかった事
が認められたが，ム R1，左右D潜時およびムDはSCD を報告しており，両者間で有意差の見いだせなかった要
と健常者聞に有意な差異を認めなかった. R1/D につい 因としての CTの解像力の問題が挙げられている.近年
ては健常者に対し， SCDでは両側において有意な延長が MRIにより脳幹萎縮の定量化が正確となり， MRIによ
認められた.ム R1/Dについては健常者と SCDとの間 りSCDの脳幹萎縮の検討を行なった報告1引がなされて
に有意な差異はなかった.病型別に検討したところ いる. MRIによる検討ではSCDにおいては健常者に比
MOPCA， SOPCAで左右R1潜時と左右R1/Dの増大が して中脳被蓋横径の大きさは有意な差異がなく，第IV
(34 ) 小 西敏彦
者間の被蓋横径比も有意な差異はなかった.MOPCAで に障害をおよぼす橋出血では波形の振幅低下，消失が報
は有意ではないが健常者にして被蓋横径比が軽度低下し 告3)されている.振幅と潜時の意義について Buchwald31)
ていた.この事は MOPCAi;こ一部 ]oseph病の混在して は，潜時は神経線維の伝導時間およびシナプス遅延の総
いる可能性も考えられた. CTによる検討と同様に第W 和を示すもので，振幅はそれぞれの核におけるシナプス
脳室の拡大は，今回の MRIによる検討でも MOPCA， 後電位の総和を示すものであると述べている.この様な
SOPCA， LCCAで健常者に比して有意に拡大している 立場から考えると今回の結果は聴神経より上オリーブ核
事が認められた.しかし橋面積比は健常者に比して までの伝達時間あるいはシナプス遅延が延長しており，
MOPCA， SOPCAでは有意に縮小していたが， LCCA， 上オリーブ核での神経細胞脱落によるシナプス後電位の
HCCAでは有意な差異を認めなかった.この相違は橋， 低下が存在し， MRI上の橋萎縮がこれら潜時延長，振幅
小脳虫部，小脳半球のいずれの萎縮によっても，第IV脳 低下といった異常所見とよく相関していたものと考えら
室の拡大がもたらされるが，橋面積比の低下は橋面積の れる. Hammond & Wilder1川工 OPCAにおけるII波潜
儀下にのみ影響を受けるめためと考えられた.MRI上で 時，振幅の異常の原因に聴覚路そのものの変性が存在す
のSCD病型の差異は第IV脳室面積比，被惹横径比より る可能性を挙げている.BAEPに用いられる刺激音はP





II波振幅， !I/ 1， V /!IIで有意な相関が認められた.橋 BAEPで記録される電位は遠隔電場電位である.近年
面積比と有意な相関の認められたものはII波潜時， V波 Kimura et al.34)はヒト上肢を用いた遠隔電場電位形成
潜時， I-III頂点間潜時， I-V頂点間潜時， II波振幅， モテーノレを考案した. このモデノレでは正中神経の逆行性活
II/ 1， V /IIであった. 動電位を記録した場合，活動電位が手関節部に達した時
BAEPと脳幹萎縮との関係については川名ら28)は 点で遠隔電場電位が発生することが認められ，この事は
SCD 48例で CT上による脳幹萎縮の程度と BAEPと 伝導性電位が容積導体の境界部分に到達した時，その部
の関係を検討したところ， SOPCAと考えられる家系内 での電場密度が急変し，それに応じて発生する電位が，
に同病者を持たない OPCA13例で第IV脳室面積と V/ 遠隔電場電位として記録される事を示唆している.また
Iおよび橋面積比と 1-II波頂点間潜時間に相関を認め ネコ坐骨神経を用いた誘発電位波形形成の検討35)で、は容
た事を報告している.Uematsu et al.29)は同様に頭部 CT 積導体の変化により遠隔電場電位の潜時，振幅が変化す
画像上での脳幹萎縮と BAEPとの関係につき OPCA10 ることが報告されている.この観点にたてばMRI上の





検討で BAEPとMRI上での脳幹萎縮との聞に有意な SCDにおける BRと脳幹萎縮の関係について検討を
関係を認めたのは，第IV脳室面積比については， II波振 行なった報告はない.今回の検討で第IV脳室面積比，橋
幅， II/ 1およびV/IIIであり，橋面積比とはII波潜時， 面積比と左右 R1潜時，左右 R1/Dで有意な相関が認め
V波潜時， I-III頂点間潜時， I-V頂点間潜時， II波振 られた.BRにおける R1波は求心路を三叉神経，遠心路
幅， I!/ 1およびV/IIIであった.被蓋横径比と BAEPと を顔面神経に持つ希シナフ・ス性の脳幹反射波で，眼輪筋
の聞には一定の関係は認められなかった.今回の検討で の筋放電を記録したものである.B
































例中 42例 CMOPCA7例， SOPCA 20例， HCCA 4 
例， LCCA 11例〕では脳幹部 MRIを検討した.また頭
蓋内病変を持たない 63例の BAEP，BRを記録し， 45例








時， I-III， I-V波頂点間潜時， II波振幅， IIl/I， V / 
IIで有意な変化が認められた.病型別検討では
MOPCA， SOPCA群で同様の変化を認めたが， HCCA， 
LCCA群では有意な変化を認めなかった.
2) BRはSCDでは健常者に比して左右 R1潜時， R1 
/Dとも有意な延長が認められた.左右D潜時は SCD，
健常者聞に有意な差異を認めなかった.病型別では












た.第IV脳室面積は， II波振幅， II/ 1， V /II，左右 R1
潜時，左右 R1/Dで有意な相関が認められた.橋面積は
II， V波頂点、潜時， 1 -II， 1 -V波頂点間潜時， II波振
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